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Брошюра, которую вы держите в руках, пред-
назначена для пациентов с диагнозом «Истинная 
полицитемия (ИП)». Это заболевание ранее так-
же называлось –  «истинная эритремия», «красная 
эритремия», «болезнь Вакеза».

Основная задача данной брошюры – ознакомить 
пациентов с ИП и их близких с этим заболеванием, 
так как большинство сомнений и тревог возникают 
от незнания и недопонимания сути болезни.

Знание о том, как устроена система кроветворе-
ния, поможет вам ознакомиться с основными меха-
низмами развития болезни. Обладая большим коли-
чеством информации о вашем недуге, вы сможете 
осознанно следовать всем рекомендациям вашего 
лечащего доктора; этот факт является залогом хоро-
ших результатов лечения и своевременного предот-
вращения осложнений.

В брошюре также освещена медицинская тер-
минология, необходимая для понимания болезни. 
Всё это поможет формированию взаимопонимания 
между вами и вашим лечащим врачом.

Кроме того, брошюра ознакомит вас с особенно-
стями обследования, необходимого при постановке 
диагноза, а также возможностями лечения ИП на ос-
нове современных российских и международных 
рекомендаций, написанных для врачей.

Если у вас возникнут вопросы в процессе ознаком-
ления с данной брошюрой, вы всегда можете задать 
их Вашему лечащему врачу.

3



одействие

ЧТО ТАКОЕ ИСТИННАЯ ПОЛИЦИТЕМИЯ?

Истинная полицитемия относится к большой груп-
пе гематологических заболеваний, именуемых – Хро-
нические миелопролиферативные новообразования 
(ХМПН). ИП сопровождается продукцией избыточ-
ного количества эритроцитов. Основная причина ИП 
до сих пор не выявлена. Однако достоверно извест-
но, что у 97–98 % больных ИП выявляeтся изменениe 
(мутация) в гене JAK2 (сокращенное от Янускиназа-2). 
Данная мутация известна как JAK2V617F. У оставших-
ся 2–3 % больных ИП выявляется мутация в том же 
гене, но другом участке (12-й экзон гена JAK2). Че-
ловек не рождается с вышеуказанными мутациями, 
они возникают в процессе жизни. Вы должны по-
нимать, что ИП это не наследственное заболевание. 
При этом в литературе описаны семейные случаи 
ХМПН.

Кроме вышеописанных мутаций, в механизме раз-
вития ИП принимает участие целый ряд нарушений 
на генетическом уровне. В медицинской литературе 
вы можете прочитать о JAK-STAT – сигнальном пути, 
активация которого приводит к неконтролируемому 
росту клеток.

ИП довольно редкое заболевание. Заболевае-
мость ИП в мире составляет 1–1,9 на 100 000 насе-
ления.
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МЕХАНИЗМ РАЗВИТИЯ
ИСТИННОЙ ПОЛИЦИТЕМИИ

Для того, чтобы лучше понять, как развивается ИП 
и как заболевание влияет на ваш организм, необхо-
димо изучить некоторые понятия.

Система кроветворения – это комплекс органов 
и тканей, благодаря которым в организме образуют-
ся, работают и разрушаются клетки крови. Важней-
шее место в этой системе занимает костный мозг.

Костный мозг – это мягкая пористая ткань внутри 
костей, в которой образуются стволовые кроветвор-
ные клетки (их также называют гемопоэтические 
стволовые клетки), в дальнейшем развивающиеся 
в  зрелые клетки крови. Зрелые клетки в дальней-
шем попадают в сосуды, где начинают выполнять 
свою основную функцию (рисунок 2 из брошюры 
в приложении).

К зрелым клеткам крови относятся: эритроциты, 
лейкоциты и тромбоциты. Эритроциты (красные 
кровяные тельца) отвечают за транспорт кислорода 
к тканям организма; лейкоциты (белые кровяные 
тельца) обеспечивают иммунитет и противостоят 
инфекциям, тромбоциты (кровяные пластинки) уча-
ствуют в свертывании крови и препятствуют крово-
течениям.

Истинная полицитемия сопровождается образо-
ванием избыточного количества в первую очередь 
эритроцитов, что делает кровь более густой. Такое 
состояние крови создает условия для образова-
ния сгустков (тромбов). Кроме того, повышенная 
густота крови препятствует нормальному кровото-
ку и обеспечению органов и тканей кислородом. 
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Также ИП сопровождается увеличением размеров 
селезенки (спленомегалией). Селезенка увеличива-
ется от того, что берет на себя кроветворную функ-
цию костного мозга. Так в селезенке образуются оча-
ги кроветворения, и она увеличивается. Реже может 
встречаться и увеличение печени (гепатомегалия).

Является ли ИП опухолью? Долгое время дан-
ный вопрос был причиной споров между уче-
ными. Но так как ИП сопровождается некон-
тролируемым ростом клеток, это заболевание 
все-таки принято относить к группе опухолевых. 
Есть три основных осложнения заболевания, кото-
рые могут нести угрозу жизни. Это тромбозы, разви-
тие миелофиброза (замещение клеточного костного 
мозга некроветворной тканью) и переход в острый 
лейкоз (острое, злокачественное течение болезни). 

ВНИМАНИЕ! Осложнения развиваются редко, 
при этом миелофиброз и острый лейкоз – край-
не редко!
В дебюте заболевания тромбозы встречаются 

у 12–39 % больных ИП. Вероятность исхода в миело-
фиброз составляет около 0,5 % в год среди всех па-
циентов.

Вероятность исхода в острый лейкоз всего 0,34 % 
от общего числа больных в течение первых пяти лет 
заболевания и 1,1 % при продолжительности болез-
ни более десяти лет.

При отсутствии вышеуказанных осложнений 
продолжительность жизни больных ИП не от-
личается от общей популяции. Пациенты с ИП 
в большинстве случаев могут жить нормаль-
ной жизнью – также полноценно, как здоровые 
люди.
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ОСНОВНЫЕ СИМПТОМЫ ИП

На ранних этапах ИП может протекать без каких-
либо симптомов. Зачастую первым проявлением 
болезни может быть образование тромба (тромбоз). 
Тромбы могут образоваться как в артериях, так и 
в венах.

К основным симптомам, которые могут иметь ме-
сто при ИП, относятся: слабость, кожный зуд, ночная 
потливость, боли в костях, тяжесть или боли в левом 
подреберье (связаны с увеличением селезенки), по-
вышение температуры, потеря веса (рисунок 1).

Рисунок 1. Симптомы истинной полицитемии

Наличие того или иного симптома, а также степе-
ни выраженности симптомов у каждого пациента, – 
индивидуальны.
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Для удобства пациентов и лечащего врача разра-
ботан специальный опросник МПН10, предназна-
ченный для оценки симптомов. Он поможет оценить 
влияние симптомов на ваше состояние и обсудить 
с лечащим врачом (рисунок 2).
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Рисунок 2. Опросник МПН10
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ОБСЛЕДОВАНИЕ ПРИ ИСТИННОЙ ПОЛИЦИТЕМИИ

Для правильной поставки диагноза и определе-
ния тактики лечения необходимо полное клинико-
гематологическое обследование пациента. 

Отказ пациента от какого-либо из видов обсле-
дования может привести к неправильной по-
становке диагноза и, как следствие, неправиль-
ному ведению (лечению) пациента и развитию 
осложнений!
Клинический анализ крови – исследование, кото-

рое позволяет определить количество клеток крови 
(эритроциты, лейкоциты, тромбоциты), степень гу-
стоты крови (гематокрит), а также определить нали-
чие молодых форм клеток в лейко-формуле.

Наиболее часто причиной направления пациента 
для обследования по поводу ИП является повыше-
ние уровня гемоглобина и эритроцитов. И как ре-
зультат – повышение гематокрита (рисунок 3). Кро-
ме того, с течением заболевания в общем анализе 
крови также отмечается повышение лейкоцитов и 
тромбоцитов. 

Биохимический анализ крови – определение 
биохимических параметров, являющихся показате-
лями состояния органов и систем организма (печень, 
почки, обмен железа). Важным показателем являет-
ся исследование уровня эндогенного эритропоэти-
на  – естественного стимулятора выработки клеток 
эритроидного ряда.

Морфологическое и гистологическое исследо-
вание костного мозга (пункция и трепанобиопсия 
костного мозга) – исследование, благодаря кото-
рому можно оценить состояние кроветворения. 
Гистологическое исследование является обязатель-
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ным при постановке диагноза ИП. Кроме того, мо-
жет возникнуть повторная необходимость в нем при 
дальнейшем развитии заболевания – для выявления 
прогрессирования в фиброз. Только благодаря этому 
исследованию возможна комплексная оценка всех 
ростков кроветворения, а также выявление нали-
чия фиброза в костном мозге. Процедура получения 
материала называется трепанобиопсией. Довольно 
часто пациенты отказываются от исследования из-за 
страха перед болью. 

Пациентам необходимо знать, что исследо-
вание проводится под анестезией, в течение 
нескольких минут. Выполняется исследова-
ние в амбулаторных условиях (госпитализация 
не  требуется). Переносится процедура пода-
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Гематокрит – показатель густоты крови
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При истинной полицетемии
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●	 Густая, вязкая кровь
●	 Риск тромбоза
●	 Появляется множество
	 симптомов

Для предотвращения осложнений и облегчения
симптомов крайне важно поддерживать
значение гематокрита на уровне ≤ 45 %!
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Рисунок 3. Показатели густоты крови
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вляющим большинством пациентов вполне 
удовлетворительно!
Молекулярно-генетическое исследование пери-

ферической крови на наличие мутации JAK2. Выяв-
ление данной мутации является одним из подтверж-
дающих факторов диагноза ИП. Забор крови для 
данного исследования производится из вены.

ОСНОВНЫЕ МЕТОДЫ ЛЕЧЕНИЯ ИП

Лечение ИП направлено на подавление болезни, 
профилактику осложнений и улучшение качества 
жизни пациента. Достигается это путем снижения 
густоты крови, уменьшения количества избыточных 
клеток.

Для профилактики тромбозов в первую очередь 
необходимо постараться максимально уменьшить 
влияние факторов, провоцирующих сердечно-сосу-
дистые осложнения. Важным элементом в структу-
ре профилактики тромбозов является поддержание 
здорового образа жизни (отказ от курения, преду-
преждение и лечение ожирения, сахарного диабета, 
артериальной гипертензии).

Одной из главных целей при лечении ИП явля-
ется поддержание нормального объема крови и ее 
густоты. Одним из способов достижения этой цели 
является кровопускание. С помощью кровопускания 
мы достигаем снижения уровня гематокрита. Наи-
лучший уровень гематокрита при ИП не превышает 
45 %. Благодаря снижению густоты крови уменьша-
ется риск развития тромбозов. Также после крово-
пускания отмечается уменьшение интенсивности 
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головных болей, снижение АД. Кровопускание осу-
ществляется путем введения иглы в вену и удаления 
части крови. После процедуры кровопускания мо-
жет отмечаться небольшое головокружение. Часто-
та и объем кровопускания определяются лечащим 
врачом в зависимости от показателей крови. Кроме 
того, кровопускание может приводить к снижению 
уровня железа, однако это не требует приема желе-
зосодержащих препаратов. 

Также существует другой, но похожий способ уда-
ления эритроцитов – аппаратный эритроцитаферез. 
При этом из крови извлекаются эритроциты с помо-
щью специального аппарата, а другие компоненты 
крови возвращается пациенту обратно.

Лекарственная терапия
Антиагреганты – препараты, уменьшающие 

степень густоты крови. Наиболее распространенный 
препарат при ИП это ацетилсалициловая кислота. 
Она назначается практически всем пациентам с ИП 
в дозах от 50 до 150 мг в сутки. На усмотрение вашего 
лечащего врача также могут назначаться и другие 
антиагреганты (клопедогрел, дипиридамол).

Антикоагулянты – препараты, обладающие про-
тивосвертывающим эффектом. Чаще всего данные 
лекарства назначаются после состоявшихся тромбо-
зов (инфаркт миокарда, венозный тромбоз), а также 
после оперативных вмешательств.

Гидроксикарбамид – препарат, направленный 
на подавление избыточного образования клеток 
в костном мозге. Способствует уменьшению количе-
ства лейкоцитов, тромбоцитов, эритроцитов, а также 
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размеров селезенки. Дозировка и кратность приема 
гидроксикарбамида определяется лечащим врачом 
в зависимости от показателей крови.

Кроме того, существуют другие противоопухоле-
вые препараты, обладающие похожим подавляю-
щим воздействием на патологические клетки (мер-
каптопурин, милеран, цитозар).

Интерферон – иммунный препарат, также влияю-
щий на образование клеток в костном мозге, умень-
шение размеров селезенки. При хорошей переноси-
мости и длительном лечении возможно достижение 
стойкого улучшения показателей.

Ингибиторы янускиназы – это целенаправленные 
(таргетные) препараты, подавляющие передачу сиг-
нала в вышеупомянутом JAK-STAT сигнальном пути, 
который является важным в развитии ИП. Они при-
водят к снижению роста клеток, уменьшению разме-
ров селезенки и интенсивности симптомов болезни 
(повышение температуры, слабость, потливость). 
Руксолитиниб – это пока единственный ингибитор 
Янускиназы, зарегистрированный в настоящее вре-
мя для лечения ИП.

Вы должны всегда помнить о том, что решение 
о лечении тем или иным препаратом, дози-
ровка и кратность применения определяются 
только лечащим врачом исходя из результатов 
проведенного обследования! И для достиже-
ния максимально положительного эффекта, 
необходимо строгое соблюдение предписаний 
врача!
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КОНТРОЛЬ ТЕРАПИИ

В процессе лечения необходимо динамическое 
наблюдение за Вашим состоянием и лабораторными 
показателями. Осуществляется это с помощью регу-
лярного обследования, которое включает осмотр ге-
матолога, контроль клинического и биохимического 
анализов крови, ультразвуковое исследование орга-
нов брюшной полости, исследование костного мозга 
(пункция, трепанобиопсия). При необходимости мо-
гут быть назначены дополнительные исследования 
по другим органам и системам.

Частота проведения исследований в процессе 
лечения определяется вашим лечащим вра-
чом! Задачей пациента является строгое соблю-
дение рекомендованных сроков обследования 
и прохождение всех назначенных процедур! 

В заключение – несколько советов пациентам 
с Истинной полицитемией:

•	 Ваш диагноз – это не приговор! В современной 
гематологии ИП можно держать под контролем!

•	 Для правильной постановки диагноза и мак-
симального исключения возможных ошибок, не-
обходимо полное обследование в дебюте болезни! 
Нельзя отказываться ни от каких процедур обследо-
вания!

•	 Строгое соблюдение рекомендаций вашего ле-
чащего гематолога – залог успешных результатов ле-
чения!

•	 Необходимо регулярное наблюдение у гема-
толога для осуществления контроля над болезнью 
и своевременного выявления и лечения прогресси-
рования!



одействие

СЛОВАРЬ ТЕРМИНОВ

Гепатомегалия – увеличение печени.
Костный мозг – мягкая, губчатая ткань в центре 

кости, продуцирующая белые и красные клетки кро-
ви, кровяные пластинки. 

Лейкоз – злокачественное опухолевое заболева-
ние крови. 

Лейкоциты = белые кровяные тельца = белые 
клетки крови – клетки, защищающие человека 
от инфекции.

Миело – приставка, в переводе с греческого озна-
чающая «костный мозг».

Спленомегалия – увеличение селезенки.
Стволовые клетки = клетки-предшественники – 

незрелые молодые клетки костного мозга, которые 
дают в норме начало всем элементам крови. 

Трепанобиопсия – изъятие образца ткани костно-
го организма для изучения под микроскопом. Об-
разец ткани в этом случае называют трепанобиопта-
том.

Тромбоз – формирование сгустка крови в крове-
носном сосуде (вене или артерии). 

Фиброз – замещение здоровых клеток рубцовой 
тканью.

Циторедуктивная терапия – лечение, направлен-
ное на снижение продукции клеток.
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